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主論文     
Gene expression analysis of the murine model of amyotrophic lateral sclerosis: 



















学 位 論 文 要 旨 
Gene expression analysis of the murine model of amyotrophic lateral sclerosis: 
Studies of the Leu126delTT mutation in SOD1              
   （筋萎縮性側索硬化症モデルマウスにおける遺伝子発現解析： 
SOD1Leu126delTT変異における検討） 
 
 筋萎縮性側索硬化症( Amyotrophic Lateral Sclerosis: ALS)の病因は未だ不明である。
SOD1遺伝子上の第126コドン(ロイシン)における2bp (TT）欠損をもつ家族性筋萎縮性側索



































PCRを用いて遺伝子発現量を調べたところ、6個の遺伝子; μ-crystallin (Crym)、heat shock 
protein 27 (Hspb1/HSP27)、serine-proteinase inhibitor clade A member 3N (Serpina3n)、
Complement component 1 subcomponent beta polypeptide (C1qb)、Cathepsin H (Ctsh)、





























 結 論 
 Crym、Hspb1/HSP27、Ctsh、Paip1はFALSにおいて神経保護的な役割を担っている一方、
反応性アストロサイトやミクログリアの増生に関与した病態に関わっている可能性が考え
られた。特にPaip1については発症前よりミクログリアにて発現量が増加しており、グリア
活性化との関連を示唆するものであった。 
 
 
